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В статье представлен обзор литературы по различным аспектам некомпактной кардиомиопатии. Не-
компактная кардиомиопатия – относительно редкое врожденное заболевание сердца, характеризующе-
еся чрезмерным развитием трабекулярной сети и глубокими межтрабекулярными впадинами миокарда 
желудочков. Наиболее часто встречается неуплотненный миокард левого желудочка (НМЛЖ). НМЛЖ 
может быть изолированным или сосуществовать с другими кардиальными и системными аномалиями. 
Неуплотнение диагностируют, используя эхокардиографию или магнитно-резонансную томографию. 
Клинические проявления варьируют в широких пределах – от бессимптомных пациентов до пациентов 
с желудочковыми аритмиями, застойной сердечной недостаточностью и тромбоэмболиями. Некомпакт-
ный миокард является нерешенной клинической задачей в силу недостаточной точности неинвазивной 
диагностики и стратификации пациентов, определения прогноза и в ряде случаев – тактики их лечения.
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In this article, the review of the literature on various aspects of the noncompaction cardiomyopathy is presen-
ted. Non-compaction cardiomyopathy is a relatively rare congenital heart disease characterized by an excessive 
prominence of trabecular meshwork, and deep recesses of the ventricular myocardium. The most frequent is left 
ventricular noncompaction (LVNC). LVNC can occur in isolation or coexist with other cardiac and systemic ano-
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clinical presentation varies ranging from asymptomatic patients to patients who develop ventricular arrhythmias, 
heart failure, thromboembolism.
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Некомпактная кардиомиопатия – врожденное 
заболевание, для которого характерна выражен-
ная трабекулярность миокарда левого желудочка. 
В настоящее время прижизненный диагноз неком-
пактного миокарда ставится на основании неинва-
зивных исследований – ультразвукового исследо-
вания, реже – магнитно-резонансной томографии. 
Наблюдения в Федеральном центре трансплантоло-
гии и искусственных органов им. ак. В.И. Шумако-
ва Минздрава России свидетельствуют, что лишь у 
трех из пяти пациентов с предварительным диагно-
зом некомпактного миокарда гистологическое ис-
следование сердца, удаленного перед транспланта-
цией донорского сердца, был подтвержден диагноз 
«некомпактный миокард» [1].
Прогноз пациентов с некомпактным миокардом, 
диагностированным при помощи неинвазивных ме-
тодов исследования, неоднозначен, что не может не 
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сказываться на выборе тактики лечения этих паци-
ентов, определении показаний к трансплантации 
сердца. Современная тактика ведения таких паци-
ентов основывается на результатах оценки функ-
циональной способности сердца, которая в первую 
очередь характеризуется толерантностью к физи-
ческой нагрузке, а также риском развития жизнеуг-
рожающих аритмий и тромбоэмболических ослож-
нений. Так, например, у пациентов с сохраненной 
толерантностью к физической нагрузке и отсутс-
твием жизнеугрожающих нарушений ритма может 
отмечаться благоприятный прогноз, и такие паци-
енты могут быть скомпенсированы на фоне меди-
каментозной терапии с использованием препаратов 
ингибиторов АПФ и β-адреноблокаторов. В то же 
время у пациентов с низким сердечным выбросом, 
наличием тромбов в полостях сердца отмечается 
высокий риск нежелательных сердечно-сосудистых 
событий, и основным методом лечения, позволяю-
щим сохранить жизнь и восстановить трудоспособ-
ность, является трансплантация сердца [2].
Учитывая вышесказанное, некомпактный мио-
кард представляет собой нерешенную клиниче-
скую задачу в силу недостаточной точности неин-
вазивной диагностики и стратификации пациентов, 
определения прогноза и в ряде случаев – тактики 
их лечения. В настоящем обзоре приведен систе-
матический анализ различных аспектов проблемы 
некомпактного миокарда.
Некомпактная кардиомиопатия – врожденная 
патология миокарда, при которой в одном или не-
скольких сегментах миокарда желудочков преобла-
дает некомпактный трабекулярный слой над ком-
пактным слоем [3–6]. Так как при этом заболевании 
чаще всего изменения локализованы в миокарде 
левого желудочка, распространенным является тер-
мин «некомпактный миокард левого желудочка» 
(НМЛЖ). Вначале это заболевание было обозна-
чено как «спонгиозный миокард», характеризую-
щийся морфологическим нарушением структуры 
трабекул в виде «персистентных синусоидов» и 
утолщением миокардиального слоя [7]. Одна из пер-
вых работ, в которой был использован термин «изо-
лированный НМЛЖ», принадлежит R. Engberding и 
F. Ben der [8]. В 1990 году было сообщено о восьми 
пациентах с НМЛЖ [9]. Американская ассоциация 
сердца (American Heart Association) относит эту па-
тологию к первичным кардиомиопатиям [10], а Ев-
ропейское общество кардиологов [11] и Всемирная 
организации здравоохранения [12] – к «неопреде-
ленной кардиомиопатии».
Ранее считали, что НМЛЖ является редким 
врожденным пороком сердца и относится к неклас-
сифицированной кардиомиопатии. При эхокарди-
ографическом исследовании НМЛЖ выявляют у 
0,014% пациентов [13]. По мере улучшения диа-
гностических методов оказалось, что оно не явля-
ется таким уж редким, но по-прежнему имеет место 
его гиподиагностика [14]. По мнению R. Eng ber-
ding с соавт. [15], учреждение регистра, который 
был инициирован немецким обществом «Сотруд-
ничество руководящих больничных кардиологов» 
(Arbeitsgemeinschaft Leitende Kardiologische Kran-
kenhausärzte), может обеспечить дальнейшее улуч-
шение диагностики, стратификации риска и лече-
ния НМЛЖ.
Описаны случаи регрессии НМЛЖ. Полагают, 
что у части больных НМЛЖ может быть приобре-
тенной патологией [16, 17]. Известны другие фор-
мы некомпактной кардиомиопатии. Так, S. Ilyas с 
соавт. [18] сообщил о внезапной смерти двух паци-
ентов, которые страдали изолированной формой не-
компактного миокарда правого желудочка. Однако 
некоторые авторы [19, 20] оспаривают существова-
ние такой формы кардиомиопатии. При некомпакт-
ной кардиомиопатии может быть бивентрикулярная 
гипертрабекулярность миокарда [21–23].
Сочетание некомпактной кардиомиопатии с 
другими пороками сердца. Некомпактная кардио-
миопатия бывает не только изолированной патоло-
гией, но часто сочетается с другими заболеваниями 
сердца [4]. Так, по данным B.E. Stahli с соавт. [24], 
из общего количества пациентов с НМЛЖ у 12% 
имеются иные разнообразные пороки развития 
серд ца: двустворчатый аортальный клапан (46%), 
аномалия Эбштейна (25%), тетрада Фалло (8%) 
и другие. В исследовании G. Fazio с соавт. [25] 
НМЛЖ был изолированной патологией у девяти 
пациентов, а в 11 других наблюдениях НМЛЖ соче-
тался с дефектом предсердной перегородки (n = 4), 
дефектом межжелудочковой перегородки (n = 4), 
аортопульмональным окном (n = 1), коарктацией 
аорты (n = 1) и с двустворчатым аортальным кла-
паном (n = 1). M. Bas kurt с соавт. [13] сообщили о 
пациенте с НМЛЖ в сочетании с декстрапозицией 
сердца, а также привели два других наблюдения из 
источников литературы.
Некомпактный миокард левого желудочка в 
сочетании с митральной региргутацией. Неком-
пактный миокард левого желудочка часто сочета-
ется с митральной региргутацией при сохраненной 
функции левого желудочка [26, 27]. При такой соче-
танной патологии наблюдаются склероз и кальци-
фикация створок митрального клапана [28], и как 
следствие, ретракция створок [29]. Возможен также 
разрыв хорд с кровоизлияниями в связи с их мик-
соматозной дегенерацией [24, 30]. У ребенка при 
НМЛЖ в сочетании с митральной региргутацией 
были обнаружены выраженная гипертрофия папил-
лярных мышц митрального клапана и эндокарди-
альный фиброэластоз с прорастанием соединитель-
ной ткани в субэндокардиальную зону [31].
Аномалия Эбштейна – редкий врожденный по-
рок сердца, характеризующийся апикальным сме-
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щением септальной створки трикуспидального кла-
пана. Этот порок может быть изолированным или 
сочетаться с другими аномалиями сердца. Более 
чем у 70% пациентов аномалия Эбштейна сочета-
ется с дефектами в межпредсердной перегородке. 
Известно также сочетание этой аномалии с НМЛЖ 
[32, 33].
В одной из публикаций [33] сообщается о 45-лет-
нем мужчине, у которого была аномалия Эбштейна 
и который внезапно умер на работе. Аномалия Эб-
штейна была диагностирована в раннем детстве. 
Пациент удовлетворительно переносил физические 
нагрузки до 27 лет. В этом возрасте у пациента в 
связи с тяжелой регургитацией трикуспидального 
клапана и перемежающейся полной атриовентрику-
лярной блокадой резко снизилась толерантность к 
нагрузкам. Обмороки и тахиаритмии отсутствова-
ли. Пациенту выполнили репарацию трикуспидаль-
ного клапана и имплантировали кардиостимулятор. 
Результат был «превосходный» и сохранялся в по-
следующие годы. За все время до смерти у пациента 
сохранялась толерантность к физическим нагруз-
кам, отсутствовали симптомы аритмии и сердечной 
недостаточности. При патологоанатомическом ис-
следовании была найдена дилатация правых отде-
лов сердца. Коронарные артерии были без патоло-
гических изменений. Левый желудочек был слегка 
дилатирован с выраженными трабекулами в облас-
ти верхушки и в заднебоковых сегментах. В этих же 
сегментах – значительное истончение компактного 
слоя миокарда. В последующем у одного из сыно-
вей из двойни умершего пациента был диагности-
рован НМЛЖ.
Сочетание НМЛЖ с миокардиальными мос-
тиками. Миокардиальный мостик представляет 
собой тоннель в миокарде, в который «ныряет» 
субэпикардиальная ветвь коронарной артерии, а за-
тем опять выходит в субэпикард. Чаще всего такие 
мостики обнаруживают по ходу передней межже-
лудочковой ветви левой коронарной артерии. Хотя 
впервые «ныряние» эпикардиальной коронарной 
артерии в миокард описано очень давно – в 1737 го-
ду Рейманом [34], до сих пор роль миокардиальных 
мостиков изучена недостаточно. Ранее считали, 
что миокардиальные мостики не имеют большого 
клинического значения. В настоящее время, с уг-
лублением знаний по этой патологии, показано, что 
их наличие связано с возникновением коронарно-
го спазма, аритмии, ишемии, острого коронарного 
синдрома и внезапной смерти [35, 36].
У человека формирование коронарного крово-
обращения происходит в то же время, что и про-
цесс уплотнения миокарда желудочков – в течение 
5–8 недель эмбриогенеза [37]. Поэтому формирова-
ние НМЛЖ и миокардиальных мостиков происхо-
дит уже в период эмбриогенеза. В настоящее вре-
мя диагноз НМЛЖ или миокардиальных мостиков 
часто остается нераспознанным, ошибочным или 
запоздалым из-за недостаточного знания этих забо-
леваний. Тем не менее в последние годы появилось 
больше возможностей диагностики этих видов па-
тологии по мере накопления знаний и развития но-
вых технологий [38].
Миокардиальные мостики не семейное заболе-
вание, но является врожденной патологией. В от-
личие от миокардиальных мостиков у 12–50% 
пациентов с НМЛЖ имеет место семейная предрас-
положенность к заболеванию [39]. Миокардиаль-
ные мостики в аутопсийном материале диагности-
руют более часто (5–56%), чем при коронарографии 
(0,5–12%) [40]. Частота сочетания миокардиальных 
мостиков с другими видами патологии сердца не-
известна, хотя установлено, что при гипертрофиче-
ской кардиомиопатии они встречаются у 41% паци-
ентов [41]. Очень редко бывает сочетание НМЛЖ 
с миокардиальными мостиками. В литературе, на-
чиная с 2006 года по настоящее время, сообщают 
только о четырех наблюдениях НМЛЖ в сочетании 
с миокардиальными мостиками [38, 42–44]. Во всех 
наблюдениях пациентами были молодые мужчины.
Сочетание различных форм некомпактной 
кардиомиопатии с аритмогенной кардиомиопа-
тией. В литературе сообщают о единичных наблю-
дениях НМЛЖ, ассоциированного с аритмогенной 
желудочковой кардиомиопатией [45–48]. Однако 
остается спорным вопрос, имеет ли место сосущес-
твование двух различных заболеваний или аритмия 
является симптомом НМЛЖ [49]. Трудно диффе-
ренцировать изолированный НМЛЖ от сосущест-
вования с аритмогенной желудочковой кардимио-
патией [20].
Еще больше спорных вопросов возникает при 
оценке сочетания правожелудочковой некомпакт-
ной кардиомиопатии с аритмогенной желудочко-
вой кардиомиопатией. Недавно было показано, что 
модифицированные диагностические критерии 
аритмогенной кардиомиопатии правого желудочка 
часто недостаточны, чтобы поставить диагноз [19]. 
Макро- и микроскопические изменения при пра-
вожелудочковой некомпактной кардиомиопатии и 
аритмогенной желудочковой кардиомиопатии име-
ют сходство, поэтому трудно их дифференцировать. 
Тем более трудно определить сосуществование 
этих видов кардиомиопатии [18, 19].
Диабетическая эмбриопатия формирует врож-
денные пороки развития, возникающие при плохо 
контролируемом сахарном диабете матери. Карди-
альные пороки наблюдают в пять раз чаще, чем при 
нормальной беременности. Хотя разнообразный 
спектр кардиальных пороков известен, J.S. Woo с 
соавт. [50] впервые привели наблюдение бивентри-
кулярного неуплотнения миокарда у новорожден-
ного, мать которого страдала сахарным диабетом. 
Кроме того, у новорожденного была правосторон-
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няя анотия, каудальный дисгенез, множественные 
дефекты перегородки сердца и дуги аорты. Иссле-
дование обоих желудочков сердца показало, что 
имеет место спонгиозный миокард желудочков с 
увеличением количества трабекул более чем на 50% 
толщины миокарда левого желудочка и более чем на 
75% толщины миокарда правого желудочка, а кроме 
того, гипоплазия сосочковых мышц двустворчатого 
и трехстворчатого клапанов.
G. Rao и J. Tauras [23] представили уникальное 
наблюдение бивентрикулярного некомпактного 
мио карда у взрослого пациента с дисморфизмом 
лица, в то время как подобное сочетание патологии 
было известно только в педиатрической практике [9, 
51]. Некомпактный миокард левого желудочка часто 
сочетается с нейромышечными нарушениями [52].
Этиология. Причина заболевания до конца не 
выяснена, хотя раскрыты несколько генетических 
механизмов, которые вовлечены в прекращение раз-
вития миокарда в процессе эмбриогенеза [39]. При 
генетической форме НМЛЖ патология может быть 
изолированной или сочетаться с другими врожден-
ными дефектами или генетическими заболевания-
ми. Повышенный риск наличия генетических на-
рушений у членов семьи пациентов с НМЛЖ был 
отмечен уже в ранних исследованиях [9]. Поэтому 
после диагностики у пациента НМЛЖ рекоменду-
ется проведение скрининга ближайших родствен-
ников [39].
Мутации в G4.5 гене на Xq28 хромосоме приво-
дят у детей к многочисленным X-linked кардиомио-
патиям, включая синдром Барта и НМЛЖ [53–55]. 
Однако эти мутации не были найдены у взрослых 
пациентов, для которых характерен аутосомно-до-
минантный тип наследования [56].
При НМЛЖ обнаружены мутации и других ге-
нов – α-дистробревина, FK-связывающего протеи-
на-12 [57], белков ядерной мембраны и митохонд-
рий [58], цитоскелета [59] и белков NOTCH пути 
регуляции MIB1 [60].
В нескольких публикациях сообщается о му-
тации гена ламина A/C (LMNA) при НМЛЖ [58, 
61, 62]. J. Fin ste rer с соавт. [63] в реплике на ста-
тью J.J. Pa rent с соавт. [62] отрицают этиологиче-
скую связь между мутацией этого гена и НМЛЖ. 
Они обосновывают это тем, что мутации LMNA 
вызывают не только кардиальные заболевания, но 
также и мышечную дистрофию Эмери–Дрейфуса, 
мышечную дистрофию тазового пояса, семейную 
парциальную липодистрофию типа Dunnigan, ман-
дибулоакральную дисплазию, синдром прогерии 
Хатчинсона–Гилфорда, рестриктивную дермопа-
тию и аутосомно-рецессивную болезнь Шарко–
Мари–Туут и др. Авторы вообще скептически от-
носятся к генетической этиологии НМЛЖ, приводя 
несколько аргументов. Один из них – нет ни одного 
доказательства, что мутации многочисленных ге-
нов, о чем сообщается в литературе, «вызывают» 
это заболевание. Другой аргумент – то, что мутации 
генов часто присутствуют у различных членов се-
мейства, но только у одного из них имеется НМЛЖ. 
Кроме того, мутация генов в одной семье может 
быть связана с различными миокардиальными ма-
нифестациями, такими как НМЛЖ, гипертрофичес-
кая кардиомиопатия, дилатационная кардиомиопа-
тия, аритмии или внезапная кардиальная смерть.
Спорадические формы НМЛЖ могут быть 
приобретенными [23]. Показано, что увеличение 
трабекулярного слоя миокарда, соответствующее 
критериям НМЛЖ, может быть при повышенной 
нагрузке на левый желудочек сердца. Это встре-
чается у интенсивно тренирующихся атлетов [64], 
при беременности [65] и серповидноклеточной 
анемии [64]. Вследствие ограниченности генети-
ческих исследований остается неясным, есть ли 
генетическое предрасположение к болезни у этих 
пациентов [66]. Однако, по мнению E. Oechslin с 
соавт. [67], такая предрасположенность существует.
Неуплотненный миокард левого желудочка – 
аутосомно-доминантно наследуемая гетерогенная 
кардиомиопатия с различной степенью тяжести, 
которая может сочетаться с кардиальной гипер-
трофией [68]. Эти авторы провели секвенирование 
экзома у многих членов пяти семейств, в которых 
были больные с НМЛЖ. У членов четырех из пяти 
семейств были выявлены мутации в генах MYH7 и 
TPM1, связанных с этой болезнью. У пациентов с 
аномалией Эбштейна в сочетании с НМЛЖ были 
найдены мутации в гене саркомера MYH7 [69].
Патогенез некомпактной кардиомиопатии. 
В норме между пятой и восьмой неделями разви-
тия плода человека миокард желудочков постепен-
но уплотняется с преобразованием относительно 
больших межтрабекулярных пространств в капил-
ляры. В результате мутации генов происходит арест 
уплотнения сетчатой структуры миокардиальных 
клеток в течение эмбриогенеза. Межтрабекулярная 
сетчатая структура сохраняется [15]. Таким обра-
зом, неуплотненный миокард левого желудочка 
возникает в результате нарушения уплотнения мио-
карда из-за патологии нормального эмбриогенеза 
миокарда [25].
В патогенезе сердечной недостаточности при 
некомпактной кардиомиопатии большой интерес 
представляет значительное снижение или полное 
исчезновение механизма скручивания (twist me-
chanics) миокарда левого желудочка [70]. В норме 
миокард левого желудочка имеет сложное трехслой-
ное строение со спиралевидным ходом пучков кар-
диомиоцитов [71]. Поэтому при систоле происхо-
дит эффект скручивания, что было отмечено уже в 
16-м столетии Леонардо да Винчи. Образно говоря, 
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сокращение миокарда подобно «отжиманию льня-
ной ткани прачкой для удаления воды» [R. Lower, 
1968; цит. по 68]. Механизм скручивания миокарда 
левого желудочка повышает коэффициент полезно-
го действия – на сокращение миокарда в систолу 
затрачивается значительно меньше энергии. Напро-
тив, у пациентов с некомпактной кардиомиопатией 
исчезает механизм скручивания; сокращение мио-
карда во всех отделах левого желудочка происходит 
в одном и том же направлении, и на это требуется 
гораздо больше энергии [72]. Исчезновение меха-
низма скручивания миокарда левого желудочка в 
эхокардиографии получило название «ригидное 
вращение тела» (rigid body rotation) [73]. Наличие 
эффекта ригидного вращения тела имеет большое 
значение в отношении прогноза у больных с неком-
пактной кардиомиопатией [74]. Примечательно, что 
у всех членов семьи пациентов с некомпактной кар-
диомиопатией был обнаружен эффект ригидного 
вращения тела [70]. Клиническая важность левоже-
лудочкового ригидного вращения тела доказывает-
ся тем, что этот феномен был найден у большинс-
тва пациентов с некомпактной кардиомиопатией, 
и у них также был более низкий функциональный 
статус NYHA по сравнению с пациентами без ри-
гидного вращения тела [72, 75].
Морфология сердца при НМЛЖ. При НМЛЖ 
миокард с четким разделением на два слоя: прева-
лирует слой неуплотненного миокарда с глубокими 
межтрабекулярными впадинами [10] и тонкий слой 
уплотненного миокарда [76]. При НМЛЖ частой 
находкой бывает фиброз эндокарда [77, 78].
Следует дифференцировать физиологическую и 
патологическую гипертрабекулярность левого же-
лудочка сердца [79]. F. Andre с соавт. [79] обследо-
вал сердце у 117 волонтеров (58 мужчин) различ-
ного возраста. Объем трабекул был значительно 
больше у мужчин, чем у женщин, и уменьшался с 
возрастом (r = 0,46; p < 0,001). Объем трабекул ле-
вого желудочка был положительно связан с конеч-
но-диастолическим объемом (r = 0,74; p < 0,001) 
и конечно-систолическим объемом (r = 0,59; p < 
0,001), но отрицательно – с фракцией выброса ле-
вого желудочка (r = –0,27; p < 0,005). Максималь-
ное соотношение некомпактного слоя к компакт-
ному было более 2,3 у 46,2% и более 2,5 у 37,6% 
волонтеров, что рассматривается в литературе как 
патологическая гипертрабекулярность. Увеличение 
соотношения некомпактного слоя к компактному 
сопровождалось значительным уменьшением фрак-
ции выброса левого желудочка (r = –0,21; p < 0,05).
Пол и возраст пациентов. Складывается впе-
чатление, что чаще болеют мужчины. В одном из ис-
следований [25] 13 пациентов были мужского пола 
и восемь – женского. Средний возраст – 12,7 го да 
(в диапазоне от 21 дня до 27 лет).
МЕТОДЫ ДИАГНОСТИКИ
Эхокардиография является методом выбора 
при диагностике НМЛЖ [80, 81]. Разработаны сле-
дующие диагностические критерии: 1) появление 
по крайней мере четырех видных образований тра-
бекул и глубоких межтрабекулярных пространств; 
2) появление кровотока из полости желудочка в 
межтрабекулярные пространства; 3) сегменты не-
уплотненного миокарда главным образом включа-
ют апекс, а также среднюю треть нижней и боковой 
стенки левого желудочка; 4) четкое двухслойное 
строение миокарда; 5) в конце систолы толщина 
неуплотненного субэндокардиального слоя превы-
шает толщину уплотненного субэпикардиального 
слоя более чем в два раза [15]. A.G. Khosroshahi с 
соавт. [82] предложил метод количественной оцен-
ки НМЛЖ у детей при эхокардиографии.
Магнитно-резонансная томография (МРТ). 
В качестве дополнительных диагностических ме-
тодов может быть использована МРТ сердца, кото-
рая по качеству изображения превосходит эхокар-
диографию [67, 83]. Основными критериями при 
диагностике НМЛЖ методом МРТ являются отно-
шение неуплотненного к уплотненному миокарду 
более 2,3 [84] и трабекулярная масса более 20% [85]. 
При использовании МРТ стали чаще диагностиро-
вать бивентрикулярный некомпактный миокард [21, 
22], так как этот метод более чувствительный, чем 
ЭКГ [22]. Y. Zhang с соавт. [86], которые проводили 
диагностику и исследование морфологии сердца у 
детей с кардиомиопатиями, в частности, не ком пакт-
ной кардиомиопатией, также считают, что более 
точные данные получают при магнитно-резонанс-
ной томографии сердца, чем при эхокардиографии.
По мнению G. Captur с соавт. [87], по сравне-
нию с обычными критериями магнитно-резонанс-
ной томографии фрактальный анализ, обеспечивая 
количественную оценку трабекулярности, имеет 
более высокую воспроизводимость и точность при 
постановке диагноза НМЛЖ. Фрактальные разме-
ры трабекулярности более высокие у пациентов с 
НМЛЖ по сравнению со здоровыми волонтерами. 
Они также более высокие у здоровых чернокожих, 
чем у белых волонтеров [87].
Электрокардиография (ЭКГ). Электрокардио-
графия не играет существенной роли в диагностике 
НМЛЖ. Данные литературы указывают на различ-
ные результаты ЭКГ у пациентов с НМЛЖ: нор-
мальная ЭКГ, фибрилляция предсердий, блок ножек 
пучка Гиса, пролонгация интервала QT, гипертро-
фия левого желудочка, атриовентрикулярный блок 
и расстройство реполяризации [88].
Исследования за прошедшее десятилетие пока-
зали недостаточность известных диагностических 
критериев НМЛЖ. Поэтому предлагается этот диа-
гноз категорически ставить только тем пациентам, 
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у которых кроме эхокардиографических критери-
ев [80] и критериев магнитно-резонансной томо-
графии [85] также присутствует один из следующих 
показателей: наличие НМЛЖ у другого/других чле-
нов семьи; патологические мутации генов, ранее 
обнаруженных в других семействах при НМЛЖ; 
очаговые нарушения подвижности стенки левого 
желудочка; наличие хотя бы одного из таких ослож-
нений, как аритмия, сердечная недостаточность или 
тромбоэмболия [89].
Клиническая картина НМЛЖ характеризуется 
частым присутствием сердечной недостаточности, 
тромбоэмболических эпизодов и аритмиями, вклю-
чая желудочковую тахикардию и фибрилляцию 
предсердий [15, 90]. Обычно степень симптомов 
зависит от степени неуплотнения миокарда и фрак-
ции выброса левого желудочка [39]. Отличительной 
особенностью некомпактной кардиомиопатии от 
других кардиомиопатий является то, что заболе-
вание протекает с ремиссиями и рецидивами [29]. 
У большого количества пациентов с НМЛЖ от-
сутствует какая-либо симптоматика [91]. Поэтому, 
а также в связи с очень широким спектром клини-
ческой семиологии у больных с НМЛЖ, постановка 
первичного диагноза представляет большую труд-
ность, и это заболевание часто остается нераспоз-
нанным [17].
По данным G. Fazio с соавт. [25], девять пациен-
тов с НМЛЖ были бессимптомными, а 12 больных 
имели симптоматику: застойная сердечная недоста-
точность – 11 пациентов, синкопе – один пациент. 
Авторы не отметили признаков аритмии ни у одно-
го из пациентов. Диастолическая дисфункция была 
найдена при тяжелом ухудшении систолической 
функции у семи из 14 пациентов [25].
Кардиальные симптомы повышают уровень бес-
покойства и депрессивных симптомов у пациентов 
с НМЛЖ по сравнению с пациентами, страдающи-
ми другими заболеваниями сердца, в частности, се-
мейной гиперхолестеринемией или приобретенной 
дилатационной кардиомиопатией [92].
A. Burke с соавт. [93] представили результаты 
исследования 14 сердец (13 аутопсий и 1 удаленное 
при операции по трансплантации сердца ) с НМЛЖ 
(изолированный и связанный с врожденными по-
роками сердца). Было отмечено плохое развитие 
сосочковых мышц при некомпактном внутреннем 
слое миокарда, представляющим более чем 50% 
толщины левого желудочка. Смерть пациентов 
(6 мальчиков и 8 девочек) наступила в среднем в 
возрасте 3,6 го да (медиана 2,5 месяца). У 10 паци-
ентов – внезапная кардиальная смерть, а у четы-
рех – застойная сердечная недостаточность. Диаг-
ноз подозревался перед смертью только у одного 
из 13 пациентов. Бивентрикулярный некомпактный 
миокард был у шести из 14 пациентов. Характерной 
гистологической особенностью был врожденный 
кардиосклероз, также как анастомозирующая или 
полипоидная гипертрабекулярность, которая имела 
форму разветвленных оленьих рогов. У шести па-
циентов была изолированная некомпактная карди-
омиопатия, а у восьми она сочеталась с различными 
пороками сердца: дефект межжелудочковой перего-
родки (n = 4), аномалия легочных вен (n = 1), стеноз 
устья коронарных артерий (n = 1), гистиоцитоидная 
кардиомиопатия (n = 1), поливальвулярная диспла-
зия (n = 2) и стеноз легочного ствола (n = 2).
Лечение. Консервативное лечение НМЛЖ за-
ключается в стандартной терапии при систоличес-
кой и диастолической дисфункции, а также в про-
филактике системных эмболических эпизодов [39]. 
Ga-Hee Lee с соавт. [93] для профилактики и лече-
ния церебро-васкулярных осложнений применяли 
варфарин. По данным G. Fazio с соавт. [25], у 10 
из 11 пациентов с застойной сердечной недоста-
точностью медицинская терапия восстанавливала 
хороший гемодинамический баланс. Повышение 
фракции выброса левого желудочка у больных с 
НМЛЖ приводит к исчезновению симптомов сер-
дечной недостаточности [14].
Ресинхронизирующая терапия. В одной из 
работ была показана эффективность применения 
имплантируемого дефибриллятора-кардиоверте-
ра больным с НМЛЖ для первичной и вторичной 
профилактики опасных для жизни аритмий [95]. 
О целесообразности имплантации дефибриллято-
ра-кардиовертера больным с НМЛЖ до сих пор су-
ществуют противоречивые мнения. Однако, по мне-
нию Ga-Hee Lee с соавт. [94], нужно рассматривать 
этот вариант лечения как первичную профилактику 
у пациентов высокого риска.
Ресинхронизирующая терапия была выполнена 
у 52 пациентов с сердечной недостаточностью, из 
которых 20 пациентов с НМЛЖ в сочетании с дила-
тационной кардиомиопатией (1-я группа), а 32 па-
циента страдали дилатационной кардиомиопатией 
без НМЛЖ (2-я группа). Пациенты с сердечной 
недостаточностью были впоследствии классифи-
цированы как негативно отвечающие, не отвечаю-
щие, отвечающие или суперотвечающие на ресин-
хронизирующую терапию спустя шесть месяцев 
после имплантации электрокардиостимуляторов. 
У пациентов этих групп наблюдали различные 
типы реакции на терапию. В частности, у пациен-
тов 1-й группы процент суперответа был значитель-
но более высок, чем у пациентов 2-й группы (60% 
против 28% соответственно, p = 0,023). Кроме того, 
количество сегментов НМЛЖ имело тенденцию к 
уменьшению относительно начального (в среднем 
4 сегмента) через шесть месяцев терапии (в среднем 
3 сегмента; p = 0,067). Наконец, пациенты 1-й груп-
пы с более высоким количеством сегментов НМЛЖ 
до лечения (более 4) в большей степени реагирова-
ли на ресинхронизирующую терапию, чем пациен-
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ты с четырьмя сегментами НМЛЖ или меньшим их 
количеством (p = 0,003) [96].
Неясен эффект ресинхронизирующей терапии у 
пациентов с НМЛЖ и сердечной недостаточностью 
аритмогенного генеза. Чтобы оценивать влияние ре-
синхронизирующей терапии на пациентов с НМЛЖ, 
Q. Qiu с соавт. [97] исследовали ремоделирование и 
механическую синхронность левого желудочка до 
и после ресинхронизирующей терапии у пациентов 
с НМЛЖ (n = 15) в сравнении с пациентами, стра-
давшими идиопатической дилатационной карди-
омиопатией (n = 30). Перед ресинхронизирующей 
терапией и через шесть месяцев и позднее после 
лечения всем пациентам выполняли эхокардиогра-
фию и ЭКГ. В группе пациентов с НМЛЖ фракция 
выброса левого желудочка увеличилась с 27,6 ± 5,5 
до 39,1 ± 7,0% (p < 0,01), но объем левого желудоч-
ка значительно не изменился (p > 0,05). Пять паци-
ентов с НМЛЖ (33,3%) дали очень значительный 
ответ на ресинхронизирующую терапию: конечно-
систолический объем левого желудочка снизился 
более чем на 30%; уменьшились количество неуп-
лотненных сегментов (p < 0,05) и отношение тол-
щины неуплотненного к уплотненному миокарду 
(p < 0,05); значительно снизилась межжелудочко-
вая, продольная и радиальная внутрижелудочковая 
диссинхронизия (p < 0,05) [97]. Авторы заключают, 
что ресинхронизирующая терапия улучшает сер-
дечную функцию, морфологию и механическую 
диссинхронизию у пациентов с НМЛЖ.
Механическая поддержка кровообращения. 
При развитии тяжелой застойной сердечной недо-
статочности, рефрактерной к консервативной тера-
пии, у пациентов с НМЛЖ в качестве альтернативы 
может быть использована механическая поддержка 
кровообращения левого желудочка сердца. Однако, 
по мнению A. Uribarri с соавт. [98], гипертрабеку-
лярность и риск нарушения ритма у этих пациен-
тов может быть важным препятствием успешного 
применения у них механической поддержки кро-
вообращения левого желудочка. Поэтому авторы 
ретроспективно проанализировали результаты ле-
чения пяти пациентов, которым были имплантиро-
ваны механические насосы (3 HVAD, Heartware®; 
2 HeartMate, Thoratec®) для обхода левого желудоч-
ка в период между 2010 и 2014 годами. Среднее вре-
мя длительности работы насосов составило 86,5 не-
дели. Все больные без осложнений жили в течение 
одного месяца. Позднее у трех пациентов развился 
тромбоз насоса, потребовавший его замены. В тече-
ние наблюдения ни у одного пациента не были об-
наружены аритмии. Авторы считают, что высокая 
склонность к тромбозу обусловлена гипертрабеку-
лярностью левого желудочка сердца. Поэтому пос-
ле имплантации искусственного желудочка сердца 
пациентам с НМЛЖ особенно критичным является 
тщательный подбор антикоагулянтной терапии.
Имплантация искусственного клапана в мит-
ральную позицию. При НМЛЖ в сочетании с вы-
раженной митральной региргутацией возникает 
необходимость в имплантации протеза митрально-
го клапана. Одной из особенностей некомпактной 
кардиомиопатии является то, что при увеличении 
фракции выброса левого желудочка в результате 
имплантации искусственного клапана происходит 
исчезновение симптомов сердечной недостаточнос-
ти [30, 99].
Трансплантация сердца. По данным G. Fazio с 
соавт. [25], только одному из 21 молодых пациентов 
с некомпактной кардиомиопатией, проявлявшейся 
застойной сердечной недостаточностью и легочной 
артериальной гипертензией, была рекомендована 
трансплантация сердца. Другие исследователи так-
же рассматривают трансплантацию сердца как аль-
тернативный вариант у этих пациентов [100].
Прогноз. Исход при НМЛЖ остается спорным. 
В ранних публикациях прогноз был пессимистич-
ным. Однако он улучшился по мере изучения этого 
заболевания [12, 101]. Тем не менее в среднем через 
30 месяцев после постановки диагноза НМЛЖ 15% 
пациентов умирает [101].
Риск внезапной смерти детей при некомпактной 
кардиомиопатии выше, чем при других кардиомио-
патиях. T. Bha ru cha с соавт. [102] изучили частоту 
внезапной кардиальной смерти детей при кардио-
миопатиях. Материалом исследования послужила 
база данных Национального Австралийского изу-
чения детских кардиомиопатий (NACCS – National 
Aus tra li an Child hood Cardiomyopathy Study), из кото-
рой были отобраны все дети в Австралии с первич-
ными кардиомиопатиями, диагностированными в 
период между 1 января 1987-го и 31 декабря 1996 го-
да. Из 289 пациентов у 16 (5,5%) произошла внезап-
ная кардиальная смерть в среднем в возрасте 11,9 го-
да (от 1,7 до 15,4 года). Риск внезапной кардиальной 
смерти детей зависел от фенотипа кардиомиопатии 
(p = 0,007): НМЛЖ – 23%, рестриктивная кар дио-
мио патия – 12%, гипертрофическая кардиомиопа-
тия – 6% и дилатационная кардиомиопатия – 5%.
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